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I 緒
言
進行性筋ジストロフィー症に関するこれまでの多 
せよ，神経原性と思われる所見を得ておることも，
くの研究は，専ら筋の生化学的および病理組織学的
検索に向けられて来たように見うけられるωω。か
かる事実は，本症の病理学的変化が，血清酵素学的 
異常に基づく，筋代謝失調によるという概念に統ー
され，組織学的にもまた， とれが支持されて来たた
めであろうと思われる。
しかしながら， Auerbach， Moebius， Lieber-
meisterらの如く，本症における変化は，筋におい
て開始され，高度に達するものであるが，にもかか
わらず，その原因は，神経系の異常にあると主張す
るものもあったく3)。また近年の筋電図学的手技の発
達に伴って，その変化が，一次的あるいは二次的に
否定できない事実であるく4)(5)(6)。 このような所見
を，最近の病理組織学的研究花見られる，運動神経
終板，末梢神経，筋紡錘の変性破壊像と考え合わせ
る時，本症における病変が，器質的にせよ，あるい
は機能的にせよ，単に筋自体にのみ存するとは，考
え難い現況である。
我々は，かかる観点より，本症を広く神経筋系全
汎にわたって，電気生理学的に追求し，病理組織学 
的所見との，比較検討を行ったものである。
11 筋電図学的検索
1) 検査対象
国立療養所下志津病院整形外科へ入院中の進行性 
筋ジストロフィー症患者 11名につき，検索を行つ
た(表 1)。病型は Duchenne型が 10名， limb-
girdle型が 1名で，前者は，全部男子，後者 1名は
女子である。年令は 7才より 17才までで， 障害の
程度を，野島の分類(7)(8¥表 2)に従って分けると，
2度より 7度にまで及んでいる。
E|CPK |塁症例|年令|性|型 
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表 2.
D13 2合 
1/1/ 29 
14 2Lと伴 
8 D 3合 
1/ 1/10 5 
1/7 1/ 5 
1/ 1/11 6 
1/ 1/8 6 
1/ 1/10 6 
1/1/17 7 
1/ 716 ク 
機能障害の程度(野島〉 
536.8 
1528.4 
253.1 
774.0 
268.0 
590.0 
752.7 
567.0 
558.0 
182.6 
186.5 
1.動揺性歩行，著明な前腎，階段昇降可〈介助不要〉
グ グ グ(介助要〉
3 
1/ 1/ 椅子より起立可能 
4. 介補または補装具により歩行可能 
5. グ ケ 起立可能 
6. 車椅子により日常動作可能，肘は重力 Iと抗し屈 
曲可
7.介補なしでは日常生活不能 
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大多数を占める Duchenne型の患者K，筋力テ 筋の萎縮と共に，筋線維の数の減少がうかがわれ
ストを施行して見ると，図 1a，bの如く， 病期の る。その他， 9症例に complexN. M. U. voltage 
進行に従って，殆んど一定の傾向を持って，障害さ (B)が， 1症例i乙groupingvoltage (C)，2例に 
れる筋が増加し，また筋力が低下して行く事が判る。 amplitude 2.5，-，3.5mVの giantspike (D)が，
従って，この野島の分類法は，ほぼその病期および 観察された。かかる変化は，当然神経系に異常の存
筋障害度を表わしていると解して差支えないようで する事を示している。またこれらの所見を示す症例
ある。よって，以下我々は， この分類法に従って， は，例外なく障害度は軽度ないし中等度のものであ
病期の進行と，検査所見とを，比較対照することと って，重症児では，一様に前述の， low amplitude 
した。 の dystrophicpatternを示す ζとは，注目K値する
なお，参考までに c.reatinephosphokinase (C 事実である。次に 3症例にて atrest-に fibril1ation 
PK一江橋・杉田法による一)の血清中の量を表11ζ voltage (E)を観察しているが，かかる小児で， at 
掲げたが，全例高値を示して居る。 rest を観察する事は，大変困難であるが，我々は，
図1. 徒手筋力テストと機能障害 
(a) (b) 
2) 筋電図検査成績
全症例における所見は，表31乙示す如くである，
その波形は，極めて多彩を示す(図 2)。先づ殆ん
ど全例において amplitudが小さく， durationの
極めて短い，いわゆる dystrophicpotentialが見
られる (A)o normal N. M. U. voltageも混在
するが，一般に interferenceする傾向は少なく， 
表 3. 筋 電
症 例 
low amplitude 
N. M. U. voltage 
interference voltage 
spikeの減少 
complex 
giant spike 
groupingの傾向 
fibril1ation voltage 
自uothane全麻を施して， 数筋より， fibrilla tion 
voltageと思われる， 50，-，150μVの dischargeを
検出し，さらに curare投与によって神経筋接合部
を遮断しでも，波形に変化を来さない事より， fibril-
lation voltageなる事を確認した。
3) 誘発筋電図検査成績
筋電図における，前述の所見は，病変が神経系に
図 検 査 所 見 
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図 2. 筋電図波形 
A. 症例 9.Sacrospinalis (L3) 
B. 症例 3.Triceps surae 
C. 症例 11.Brachioradialis 
D. 症例 3.Tibialis anterior 
E. 症例U6. Adductor longus 
及び，あるいは，その再生過程を示すものと解せら
れるが，これをさらに精細に分析のために，以下の
如き誘発筋電図検査を行った。
検査陀当つては，刺激は膝宮部にて腔骨神経に与
え，下腿三頭筋より，筋電位を誘導した。また腔骨
神経興奮伝導速度は，室温280Cにおいて，膝宮部，
および腔骨内頼部にて刺激し，足底屈筋より誘導し，
計測した。
本症患者における M波は，一般に， 誘発は容易
であるが， amplitudeは低い場合が多く， 波形は 
2相性あるいは多相性を示して，複雑化し， dura-
tionは，可成り長いのが通例である。
始めに，神経筋接合部の機能を調べるために， M
波反復刺激法を行った(図 3a，b)。各種頻度の刺
激を行うと，健常人で 20c/s前後に見られる M波
振巾の facillitationが，乙 ζでは殆んど見られな
い。また健常人においては， depressionは，通常 
20c/s以上の高頻度において見られるのであるが，
本症患者にては，障害度 2度で 20c/s，3度で、は 10 
c/s，5，-..，6度では 5，-..，10c/sと，低い頻度で，著し
い振巾の減衰を示し，障害程度の進むに従い，神経
筋伝達の不良となることを示している。
腔骨神経伝導速度を測定して見ると，表4の如く
で，正常人の値 45.8:t:4.9m/sec (坂本〉ω〉に比し
て，遅延して居る事がうかがわれる。例外的に症例 
9は，障害度 6度にもかかわらず，伝導速度はむし
ろ速くなっている。
波を指標として，脊髄機能について検索H乙，i次 
を行った。
本症患者において， H波は，重症になるに従って，
発現し難くなるが，誘発し得ない症例はなかった。
波高は通常低く，波形は相性を示す ζとが多い， 11
図 3. M 波反復刺激法 
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H波回復曲線においては，本症患者の脊髄シナプ
スにおける回復過程が，異常に遅延していることが
4) 次知られた(図 。すなわち，本症患者では，曲線の 脊髄運動ネウロンプーノレ活動曲線(1 を措i
，- 
乙， 2)
立上りは， 80 90msecの附近にあって， 300 msec ふ闘下縁の生成の状態を示すと(図 5a，b，)，そ
5.図 脊髄運動ネウロンプール活動曲線
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例中，回復曲線および脊髄運動ネウロンプーJレ活動
曲線を描き得たもの 9例であった。
先づ M波関値応対する， H波闇値の比 (HjM)
を取って見ると，表4の如く，大部分は正常人の値 
0.5，-，1.4 (若山〉く10)，0.6 0.8 (小沢)(11)i乙含まれて
いるが，軽症例ではその値は小さく，重症例では大
きな値を示していることが知られる。
1表 4. 腔骨宇1経伝導速度および H/M比と
，- 
障害程度との関係
|障害~ ~~...""， r-~杭例| |伝導速度|程度 j.l-'¥ '-iT ~ J:x. l H/M 
1 2 63.2m/sec! 0.58 
2 2 45~ 0.73 
3 2 40.1 0.70 
4 3 35.7 0.79 
前後に過常期を見， その後再び抑制されて， 5000 
msec K至るも， 70，-80%程度の回復を示すのが常
で，完全なる回復は， 10sec前後にまでおよんでい
る。一般に重症となるに従って，抑制を強く受け，
過常期も見られなくなる傾向を示す。
区J4. H 波回復曲線 
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の発射帯と関下縁の閥値差は，ほぼ正常範囲内にあ
るが，発射帯lと対する関下縁の拡がりの比に着目す
ると，軽症例では，関下縁の生成が極めて少なく，
重症例では，むしろ正常人よりも広くなっている。 
関下縁生成曲線の型より見ると，発射帯曲線とほぼ
平行した走行を示すことから，筋の disuseの場合
に脊髄に見られる，運動ネウロンプーノレの dis-
functionを思わせる曲線を示す(13)。
3) 考按並びに小括
筋電図において，全例に low amplitude で，
durationの短い dystrophicpotentialの見られ
たととは，諸家の云う如く，筋線維の萎縮，数の減
少によるものであろう (14)(15)(16)。しかしながら， 
giant spikeの出現することは，本症において，
さらに高位の神経系にまで，病変のおよんでいるこ
とを，考えさせられるものである。かかる波形の出
現が，脊髄レベ、lレの病変に起因するか，終末部にあ 
るかは，ー概には云えないが， complex N. M. U. 
voltageの出現することと考え合わせれば， Marin-
acci(17)の云う如く，末梢における，脱神経の再生過
程を意味するものと解釈するのが容易である。 
fibril1ation voltageの発現は，猪狩(6)等が 1例
に就き報告しているが，我々は，これを 3例に就き，
四肢の多数の筋において認めた。これは当然，脱神
経筋の存在することを意味するものであるが，
Bauwens (1956)(18)や Richardson(1956)(19)の記 
載する， polymyositis，dermatomyositisの場合
における，筋中神経枝の病変によるものと，因を同
じくするものであろうが，なお疑問の多い所であ
るく10。
誘発筋電図学的には， M波反復誘発筋電図l乙て，
振巾の depressionを見ることは，神経筋接合部の
ソ亀
易疲労性を示すものと思われ，化学伝達物質の測定
にまで，研究を進めねばならないと考えるが，また
これら所見は，猪狩等ωの云う，自発筋電図におけ
る waning と因をーにするものと思われ，抗コリ 
ンエステラーゼ剤の投与が，治療法として考えられ
る所以でもある。
末梢神経伝導速度の遅延の著るしいことは，脱神
経の過程が，終板の変性によるのみならず，神経線
維においても存在し，さらに，太い線維の病変が著 
るしい ζ とを示すものではなかろうか。とするなら
ば，脱神経は，さらに上位の，脊髄前角細胞を含め 
て，考えねばならなくなる。
そζで，脊髄機能に関して， H波の M波に対す
る関値比 H/Mについて見ると，重症者で，この比
の増大していることが見られるが，乙れは， H波の
関値の上昇が， M 波のそれに比しさらに高い， 云
liカ〉えれば，脊髄シナプスの促通の悪くなっている
ことを示すものと思われる。また回復曲線より見れ
ば，不応期の延長と，それに続く，異常に長い抑制
期とが，著るしい特長であって，これらより見ても， 
脊髄前角細胞群における，著明なる興奮性の低下が 
あると断ぜざるを得ない。しからば，かかる興奮性
の低下が，一次的な脊髄前角の病変によるものか， 
あるいは， Arie妊等(20)の云う病理組織所見に従っ
て， 筋より， 筋紡錘にまで変性が進み， spindle 
dischargeの減少に起因する二次的な変化によるも
のか， と云う問題が提示される訳であるが， この問
題に関しては，運動ネウロンプール活動曲線が，一
つの示唆を与えてくれるものと考える。すなわち，
本症患者におけるこの曲線を見ると，軽症の時期に
おいては， 関下縁の広がりが少なく， 重症になる 
と，かえって，これが広くなっている。また，いづ 
れにしても，関下縁の生成過程は，我々の経験する
disuseの場合とよく似た経過を示している。かか 
る現われの解釈は，大いに問題があるが，軽症時既
!乙前角細胞に変性をきたし，残った細胞が機能を代
償し，重症になるに従って，関節拘縮，筋不全のた
め歩行不能となり，また筋紡錘の変性も加わって， 
disuseの状態を作り， これが，病勢の進行以上に
大きな意味を持ってくる，と解すれば，一応の説明
が附けられる，従って，この段階に入ると，病勢の
進行と， disuse の状態が，悪循環となり得るもの
と，考えられ，野島(7)(自〉の提唱する本症に対するリ
ハピ・リテーションは，かかる悪循環を断つ意味にお
いて意義あるものと考えられる。
なお，症例 3の limb-girdle型の 1例は，筋電図
にて， giant spikeが出現するにもかかわらず，
誘発筋電図学的には，何らの異常所見を提しなかっ
fこ。この型に附いては，未だ 1例記過ぎず，今後の
検索を要するものである。
11 超微小電極法による筋静止膜電位 
1) 検査対象
国立療養所下志津病院へ入院中の，進行性筋ジス
トロフィー症患者 9名を対象とした。内訳は，
Duchenne型8例， limb-girdle型は， 表 5にお
ける症例 1の1例で，年令は 9才より， 16才におよ
んでいる。障害度は，野島の分類にて， 2度より 7 
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表5. 筋静止膜電位測定症例
〈但し，症例番号は表 1とは一致しない)
番
ヨ
年
μ {性 検 査筋 |筋力|血清電解質[吋 筋静止膜電位下Eコ メ入 テスト K;mEq/LiNa;mEq/Lj(年〉 
2|-2M-2M-2M1 1 13 ♀ 左腕携骨筋 I4ω| 3.4 -39mV -50mV 
61-2M-4W-5M2 9 1合 左前腔骨筋 I4ω| 5.5 150 -63mV 
lMIM16mv 
3 111 合 !腔官筋 I3 (c 4.5 140 2 1-20mV -25mV -30mV 
-40mV 
4 1 13 合 右内側広筋 I3 (b)I 4.3 130 9 I-10mV -'17mV -25mV 
1-15田 V -19mV -22mV 
5 1 14 合 左日筋 I3 (b)I4.2 150 9 1-25mV -38mV -41mV 
-44mV -50mV -81mV 
4i-1W-IWー25mV6 1 13 合 左前腔骨筋 I3 (b)I 3.5 130 -33mV 
7 1 16 合 113|-lm右排腹筋 I3ω| -28mV 
8 1 16 合 左内転筋 i 2 
9 111 合 左大腿直筋 iぃ| 4.6 130 7 1-5mV -10mV 
図6. 筋静止膜電位
撰患筋(全 9例〉 健常筋(全12例〉
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度であるが， との場合は，各筋の筋力テストく2)に
より，障害程度を表わした。 
2) 検査方法 
Ling & Gerardの方法(21)による， 超微小電極
法を用い，教室独自の検査方法問〉に従った。患者
は，仰臥位，または腹臥位とし，検査筋の起始部お
よび附着部における関節は，良肢位に固定したが，
関節拘縮のあるものにおいては，最も楽な姿勢にて
固定した。局所には， 0.5%のプロカインにて麻酔
し，皮膚を約 5，._7cm切開し， 被検筋を露出した
後， 360C rc加温したリンゲ jレ液にて濯流しつつ，
直ちに筋静止膜電位を測定した。 
3) 検査成績
検査の対象となった骨格筋の筋力は，著明な低下
を示し，皮膚を切開した際の筋の色調は，肉眼的に，
灰白色ないし灰白桃色を呈し，健常のそれとは，可
成り異った色調を呈する。
被検筋の静止膜電位を， 表 5，および図 61乙示
す。図 6の右は，対照として，健常筋のそれを示し
である。筋ジストロフィー症においては，多くのも
のが -10mV'""-'-50 mVの聞にあって，人健常筋
の値 -80.5士8.7mV(22)f乙比し， 10%，-，50%しか示
さぬものがほとんどである。
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図7. 徒手筋力テストと筋静止膜電位 
(a)進行性筋ジストロフィー症 (b)健常筋およびその他の筋萎縮性疾患
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ただ，進行性筋三Pストロフィー症においては，病
変の程度比差があり，平均値を取る事は適当でない
が，筋力の各段階における静止膜電位を見ると (図
.7 a，b)，本症患者においても，図 7b I乙示した，
対照とする萎縮筋と同様に，夫々の筋力とほぼ平行
関係を認めるが，特l乙，筋力に比しても異常に低電
位を示すことが，著るしい所見である。また，電位
のばらつきが著るしく大きく，特に筋力 3において，
標準偏差の最も大きい ζとは， この時期Ir.，様々 な
血清電解質 Kおよび Naと，筋静止膜電位との
関係は，図 8図9の如.くであるが，血清中 Kは， 1 
例を除いて，全て減少しており，また血清 Naは，
膜電位の低下著るしいもの程，減少を示した。
図 9. 血清 Na濃度と筋静止膜電位 
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図 8. 血清K濃度と筋静止膜電位 60 • 
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進行性筋ジストロフィー症における筋静止膜電位
は，正常値に比し，著るしい低値を示した。 Lenman 
(1963)は dystrophicmiceの筋静止膜電位につ
2 3 4 5 6冊弓4 
き報告したが，それによれば，平均一76mVであ 
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って，正常値の 80，-，90%を示した，と云っている 
(23)。我々の人における成績は， 対象が重症者が多
い，と云うことを考え陀入れても，はるかに低いと
云うことが云える。
かかる低電位と，そのばらつきの大きい ζとが，
筋線維の萎縮によると考えるのは，最も容易である
が，他の筋萎縮性疾患に見られる如き，各筋力と相
関した膜電位よりも，はるかに低い値しか示きない 
ζ とは，低電位の原因が，筋線維の細少化のみなら
ず， 膜の透過性， ひいては， 細胞の metabolism
にまで，問題がおよんでいるものと，想像される。
今回は，細胞内の電解質を計測し得なかったが，
血清中の電解質は， Kおよび Na共に異常値を示
し，殊lζKは減少著るしい。血清中 K濃度の異常
に伴って， 当然， 細胞内 K濃度も異常を来してい
る，と考えられる。静止膜電位は，主として細胞内
外の K濃度比によって決定するわけであるが，本
症において，血清中 K濃度減少と共に，また膜の
透過性lζ異常を来していると考えるのが，至当であ
ろう。 
ζの点、に関しては，今後細胞膜内外の電解質の測
定と共1(" 細胞膜微細構造の追求が，なされねばな
らない，と考えている。
本症患者における，筋静止膜電位のばらつきの大
きい ζとに関しては，筋萎縮の程度が，様々である 
ζとと同時1(.，むしろ，肥大した線維の混在による
と思われ，やはり肥大した筋線維は，機能的にも，
代償的役割を果しているのではなかろうか， と考え
られる。 
IV 総括並びに結語
以上筋ジストロフィー症の筋電図学的検索ならび
に筋静止膜電位の測定を行い，次の結果を得た。 
1) 本症においては筋の萎縮性変化のみならず，
神経筋接合部，末梢神経，脊髄シナプスにおい
てもその機能低下が見られる。 
2) 	 かかる機能低下が，一次的病変によるものが，
筋萎縮による二次的なものかは，にわかに断じ
難いが，一次的病変と，二次的な筋廃用による
変化が，悪循環をなしているものと考えられる。 
3) 筋静止膜電位は筋力と比較して異常に低く，
また大きなばらつきを示していた。
本研究l乙対し，終始御協力を賜った国立療養
諸先生方lと深甚の謝意、を表します。
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